第７回（平成３０年８月３１日）進行性の呼吸不全を呈した５２歳女性 by 上林 明日翔 et al.




















現病歴：20XX 年 11 月初旬に咳嗽と発熱が出現，
一旦解熱したが，咳嗽は残存していた．同時期よ
りドライマウス，嗄声，頸部正中の発赤，上腕の




た．11 月 30 日に精査加療目的に当院リウマチ内
科へ紹介，即日入院となった．
入院時現症：身長 158cm，体重 48kg，BMI 19，













3040/ μL は正常，CRP 1.31mg/dL の軽度上昇，















































TP 7.6g/dL WBC 3040/μL RF 30IU/ml B-D グルカン 11.9pg/mL
Alb 3.3g/dL Neut 76.6% IgG 2023mg/dL FT3 2.00pg/mL
AST 116IU/L Lymph 13.2% IgA 479mg/dL FT4 1.11ng/dL
ALT 61IU/L Mono 8.9% IgM 157mg/dL TSH 2.48μIU/mL
LDH 386IU/L Eosin 1.0% C3 94mg/dL CEA 3.0ng/mL
ALP 150IU/L RBC 477 万 /μL C4 49mg/dL CA19-9 11.8U/mL
T-bil 0.6mg/dL Hb 14.2g/dL CH50 44U/mL CA125 33.6U/mL
TG 84mg/dL Plt 15.6 万 /μL 抗核抗体 <40 倍 CMV（C7-HRP） 陰性
BUN 12mg/dL ESR 33mm/hr アルドラーゼ 6.7U/L ヒトパルボウイルス 陰性
CRE 0.67mg/dL 抗 ds-DNA 抗体 <10IU/mL RPR 陰性
Na 134mEq/L 【尿】 抗 RNP 抗体 <2.0U/mL HBs-Ag 陰性
K 3.9mEq/L 潜血 （−） 抗 SSA/Ro 抗体 867.0U/mL HCV-Ab 陰性
Cl 99mEq/L 蛋白 （2 ＋） 抗カルジオリピン抗体 <1.2U/mL T-SPOT 陰性
CRP 1.31mg/dL 糖 （−） ループスアンチコアグラン 1.05
PCT 0.04ng/ml アセトン （3 ＋） PR-ANCA <1.0EU 【筋炎特異的自己抗体】
【凝固】 白血球 1-4/HPF MPO-ANCA <1.0EU 抗 ARS 抗体 10.8Index
PT 12.4sec 円柱 1-4/HPF MMP-3 26.6ng/mL 抗 TIF1-γ抗体 <5Index
INR 1.0 硝子円柱 （＋） KL-6 317IU/mL 抗 MDA5 抗体 ≧ 150Index
APTT 42.6sec 顆粒円柱 （＋） Ferrtin 779ng/mL
Fib 298mg/dL sIL-2R 1320U/mL
図２　入院時画像




































































































抗 MDA5 抗体陽性例は約 90% に間質性肺炎を認
め，そのうち約半数が６ヶ月以内死亡して，抗




























































悪性腫瘍 まれ まれ 70% に合併 20%
予後 再燃繰り返す 極めて予後不良 悪性腫瘍＋で予後不良 再燃多い
75
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図 ：左肺の割面像。 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
図 ：胸膜付近を中心に肺胞壁は線維性肥厚を示す。 
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図 ：胸膜付近を中心に肺胞壁は線維性肥厚を示す。 
 
 
図 ：出血・水腫と共に肺胞壁を被覆する硝子膜の形成を認める。 
 
 
図５　左肺の割面像．
図６　胸膜付近を中心に肺胞壁は線維性肥厚を示す．
図７　出血・水腫と共に肺胞壁を被覆する硝子膜の形成を認める．
